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Rec¸u  le  25  juin  2013  ;  accepté  le  7  octobre  2013Les  tumeurs  pseudopapillaires  et  solides  du  pancréas  (TPPSP)  sont  rares.  Elles  représentent
moins  de  2  %  des  cancers  pancréatiques  [2].  Elles  touchent  essentiellement  les  femmes
jeunes.  Leur  étiopathogénie  reste  incertaine.  Elles  sont  caractérisées  par  un  polymor-
phisme  clinique  et  radiologique  ce  qui  rend  leur  diagnostic  difﬁcile.  Le  seul  traitement
garant  d’une  survie  prolongée  est  la  résection  chirurgicale.  Leur  pronostic  est  excellent.
Observations
Observation I
Une  patiente  de  21  ans  sans  antécédents  consultait  pour  douleurs  abdominales  vagues.
L’examen  physique  était  sans  anomalies.  L’échographie  abdominale  avait  objectivé  une
volumineuse  masse  rétropéritonéale  droite  d’échostructure  hétérogène,  kystisée  au
centre,  grossièrement  ovalaire,  bien  limitée,  ﬁnement  vascularisée  au  Doppler  (Fig.  1).
La  tomodensitométrie  (TDM)  abdominale  avait  conclu  à  la  présence  d’une  masse  grossiè-
rement  arrondie,  se  développant  aux  dépens  de  la  tête  du  pancréas  mesurant  8  ×  10  cm.
Elle  était  spontanément  hypodense,  siège  de  ﬁnes  cloisons  prenant  le  contraste,  à  paroi
épaissie,  se  rehaussant  intensément  après  injection  du  produit  contraste  siège  de  végéta-
tions  endokystiques  et  de  calciﬁcations  pariétales  (Fig.  2).  On  avait  suspecté  le  diagnostic
d’un  cystadénocarcinome  de  la  tête  du  pancréas.  La  patiente  avait  été  opérée.  Il  existait
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Figure 3. Immunomarquage intense et diffus par le CD10 (En
cartouche : présence de cellules polygonales de petite taille, au
cytoplasme  clair, vacuolisé, et comportant des globules hyalins PAS-
positifs  avec des noyaux ovalaires, réguliers et sans mitoses).Figure 1. Échographie abdominale: masse d’échostructure hété-
rogène,  grossièrement ovalaire, bien limitée et faisant 10 × 7 cm.
une  tumeur  kystique  et  solide  par  endroits,  richement  vas-
cularisée qui  siégeait  au  niveau  de  la  tête  du  pancréas  et
faisait 10  cm  de  grand  axe.  Il  n’y  avait  pas  d’envahissement
locorégional ni  de  métastase  à  distance.  Nous  avions  réa-
lisé une  duodénopancréatectomie  céphalique  (DPC)  selon  la
technique de  Whipple.  Un  curage  ganglionnaire  était  réa-
lisé emportant  les  ganglions  péripancréatiques,  de  l’artère
hépatique et  du  tronc  cœliaque.  En  manipulant  le  pancréas,
nous avions,  accidentellement,  rompu  la  capsule  tumorale.
Nous avions  rétabli  la  continuité  digestive  selon  la  technique
de Child.  Les  suites  opératoires  étaient  simples.  L’examen
anatomopathologique avait  conclu  à  une  TPPSP.  En  effet,  les
aspects cyto-architecturaux  étaient  à  sa  faveur.  Une  étude
immunohistochimique était  réalisée.  Elle  avait  montré  une
expression intense  et  diffuse  des  cellules  tumorales  du  CD10
et de  la  cytokératine  sans  expression  hormonale  (Fig.  3).  Les
marqueurs neuroendocrines  étaient  négatifs.
Figure 2. TDM abdominale avec injection du produit de
contraste : tumeur faisant 10 × 8 cm se développant aux dépens de
la  tête du pancréas, siège de ﬁnes cloisons prenant le contraste, à
paroi  épaissie, se rehaussant intensément et siège de végétations
endokystiques (en cartouche : TDM abdominale sans injection du
produit  de contraste : la tumeur est spontanément hypodense, siège
de  calciﬁcations pariétales).
Figure 4. TDM abdominale avec injection du produit de
contraste : nodule tissulaire à centre hypodense mesurant 20 mm et
siègent derrière l’estomac (Flèche rouge) et en cartouche : lésion
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tystique  à rehaussement périphérique du segment IVb en regard de
a plaque hilaire.
Quatre  mois  plus  tard,  la  patiente  avait  présenté  des
ouleurs abdominales.  La  TDM  abdominale  avait  conclu  à
n nodule  péritonéal  de  20  mm  de  grand  axe  et  siégeait
errière l’estomac  et  un  nodule  de  12  mm  de  diamètre  du
egment 4  du  foie  (Fig.  4).  Devant  le  contexte,  quoi  que  pré-
oce, nous  avions  évoqué  le  diagnostic  de  récidive  tumorale
t nous  avions  décidé  de  réopérer  la  patiente  pour  résé-
uer ces  nodules.  Malheureusement  la  patiente  avait  refusé
’intervention et  elle  était  perdue  de  vue.
bservation II
ne  patiente  de  31  ans,  sans  antécédents  consultait  pour
ouleurs de  l’hypocondre  gauche  et  de  l’épigastre  asso-
iées à  une  dyspnée  évoluant  depuis  deux  mois.  L’examen
hysique était  sans  anomalies.  L’échographie  abdominale
vait montré  une  masse  discrètement  hypoéchogène  fai-
lement vascularisée  au  Doppler  mesurant  50  mm  de  grand
xe et  siégeant  en  regard  du  hile  hépatique.  La  TDM
horaco-abdominale  avait  conclu  à  une  masse  de  densité
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Figure 5. A + B. TDM abdominale après injection du produit de contraste : masse de densité tissulaire hétérogène sous-hépatique prenant
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ce contraste de 58 mm de grand axe (Flèche rouge). En cartouche : h
ubérosité gastrique, de la rate et du rein gauche.
issulaire  hétérogène  intrapéritonéale  sous-hépatique,  pre-
ant le  contraste  de  58  mm  de  grand  axe  (Fig.  5).  L’aspect
omodensitométrique  et  le  siège,  évoquaient  en  premier
ieu une  tumeur  stromale  dont  le  point  de  départ  serait
uodénal. Cette  masse  était  associée  à  une  hernie  diaphrag-
atique gauche  par  le  foramen  de  Bochdalek  avec  passage
ans le  thorax  de  la  grosse  tubérosité,  de  la  rate  et  du  rein
auche. Pour  mieux  caractériser  la  masse  abdominale  une
RM était  réalisée.  Elle  avait  conclu  à  une  lésion  bien  limitée
 contours  polylobés  dans  sa  portion  inférieure,  mesurant
0 ×  45  mm  de  grand  axe,  située  au  contact  du  lit  vésiculaire
t de  l’angle  colique  droit.  Elle  présentait  un  signal  relati-
ement accentué  mais  de  fac¸on  modérée  sur  la  séquence
2, hypo-intense  en  T1  avec  un  rehaussement  modéré  après
njection intraveineuse  de  gadolinium.  L’aspect  évoquait  en
remier lieu  une  tumeur  stromale.  Le  point  de  départ  res-
ait incertain  (la  tête  du  pancréas  ou  le  duodénum  ?).  Le
ilan biologique  était  sans  anomalies  notamment  les  mar-
ueurs tumoraux  (CA19-9  et  ACE).  La  patiente  était  opérée.
l existait  une  tumeur  de  60  mm  de  grand  axe,  bien  limitée
e la  tête  du  pancréas  à  développement  entièrement  exo-
ancréatique dont  elle  n’était  rattachée  que  par  un  petit
édicule de  5  ou  6  mm  de  grand  axe.  Il  existait  aussi  une
igration intrathoracique  de  la  rate  du  rein  gauche  et  de
oute la  portion  verticale  de  l’estomac.  La  patiente  avait  eu
ne tumorectomie  sans  curage  ganglionnaire  avec  une  cure
ar plaque  de  sa  hernie  diaphragmatique.  Les  suites  opéra-
oires étaient  simples.  L’examen  anatomopathologique  avait
onclu à  une  TPPSP.  La  patiente  allait  bien  sans  récidive
umorale avec  un  recul  de  trois  ans.
bservation III
ne  patiente  de  19  ans,  ASA  I,  consultait  pour  épigastralgies
solées évoluant  depuis  deux  ans.  L’examen  physique  était
ans anomalies  hormis  une  légère  sensibilité  épigastrique.
a ﬁbroscopie  œsogastroduodénale  était  sans  anomalies.
’échographie abdominale  avait  conclu  à  une  masse  hyper-
chogène, hétérogène  de  53  ×  56  mm  paraissant  dépendre
e la  tête  du  pancréas.  La  TDM  abdominale  avait  conclu  à  la
résence au  niveau  de  la  tête  du  pancréas  d’une  formation
rossièrement ovalaire  présentant  une  densité  spontanée
issulaire, qui  se  rehaussait  faiblement  après  injection  du
roduit de  contraste.  Elle  mesurait  54  ×  40  ×  64  mm.  Elle
a
d
v diaphragmatique gauche avec passage dans le thorax de la grosse
efoulait  et  comprimait  le  tronc  porte  qui  restait  perméable.
e diagnostic  d’une  tumeur  pseudopapillaire  et  solide  du
ancréas était  évoqué  et  la  patiente  était  proposée  pour  une
PC. En  peropératoire,  il  y  avait  une  tumeur  dépendant  du
orps et  de  l’isthme  et  non  pas  de  la  tête  du  pancréas.  Elle
vait une  consistance  mixte  (kystique  et  solide)  et  faisait
 cm  de  grand  axe.  Il  n’y  avait  pas  d’envahissement  locoré-
ional ni  de  métastase  à distance.  Nous  avions  réalisé  une
ancréatectomie médiane  avec  une  anastomose  pancréa-
icogastrique entre  la  face  postérieure  de  l’estomac  et  la
ueue du  pancréas.  Les  suites  opératoires  étaient  simples.
’examen anatomopathologique  de  la  pièce  opératoire  était
n faveur  d’une  TPPSP.  La  patiente  allait  bien  sans  récidive
umorale avec  un  recul  de  6  ans.
iscussion
a  tumeur  pseudopapillaire  et  solide  du  pancréas  a  été
écrite pour  la  première  fois  par  Frantz  en  1959  [1].  Il  s’agit
’une tumeur  rare  qui  représente  moins  de  2  %  des  tumeurs
ancréatiques exocrines  et  moins  de  5  %  des  tumeurs  kys-
iques du  pancréas  [2].  Moins  de  1000  cas  ont  été  rapportés
ans la  littérature,  la  plupart  sous  forme  de  cas  isolés.  La
rédominance féminine  est  manifeste  puisqu’elle  touche  la
emme dans  95  %  des  cas  [3].  Dans  notre  série,  il  s’agissait  de
rois femmes.  L’âge  de  découverte  est  le  plus  souvent  entre
0 et  30  ans  et  il  est  plus  tardif  chez  l’homme  [3,4].  Nos
rois patientes  avaient  19,  21  et  31  ans.  Une  origine  ethnique
oire ou  asiatique  est  fréquemment  retrouvée  [5,6].
La  TPPSP  se  localise  essentiellement  au  niveau  du  corps
u de  la  queue  du  pancréas  [7,10].  Deux  de  nos  patientes
vaient une  tumeur  de  la  tête  du  pancréas  et  la  troisième
vait une  tumeur  du  corps  et  de  l’isthme.  Elle  peut  se  déve-
opper en  dehors  de  la  glande  pancréatique  (rétropéritoine,
uodénum, mésocôlon,  foie)  [8].  Ces  rares  localisations
xtrapancréatiques  permettent  d’évoquer  deux  hypothèses
tiopathogéniques :  un  développement  à  partir  de  tissu
ancréatique ectopique,  ou  un  développement  à  partir  de
ellules souches  totipotentes,  se  différenciant  au  sein  d’un
utre organe  vers  des  cellules  pancréatiques  [4,9].  Cepen-
ant, l’étiopathogénie  des  TPPSP  reste  inconnue.
Sur  le  plan  macroscopique,  la  tumeur  est  généralement
olumineuse. Elle  peut  atteindre  25  cm  de  diamètre  [10].
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Elle  est  souvent  arrondie  ou  ovalaire,  entourée  par  une  cap-
sule  ﬁbreuse  [11].
Sur  le  plan  microscopique,  on  trouve  des  cellules
cuboïdes ou  polygonales  de  petite  taille,  au  cytoplasme
clair, parfois  vacuolisé,  et  comportant  des  globules  hyalins
periodic acide  schiff  (PAS)-positifs  diastase-résistants.  Le
noyau est  ovalaire,  régulier,  sans  mitoses,  avec  des  conden-
sations périphériques  de  chromatine  [12,13].  Les  cellules
sont disposées,  soit  sous  forme  de  plages  solides,  soit  selon
un dispositif  pseudopapillaire,  avec  un  axe  ﬁbrovasculaire
bordé d’une  rangée  de  cellules  [14].  Des  empreintes  de
cristaux de  cholestérol,  des  histiocytes  spumeux,  sont  fré-
quemment retrouvées  en  périphérie  des  zones  solides  de  la
tumeur [14].  On  trouve  parfois  à  distance  de  la  tumeur  des
îlots de  cellules  tumorales  claires  au  sein  du  tissu  pancréa-
tique normal  [13,14].
L’étude  immunohistochimique  est  nécessaire  au  dia-
gnostic de  ces  tumeurs.  Plusieurs  marqueurs  spéciﬁques  ont
été  identiﬁés.  Les  anticorps  antivimentine  sont  positifs  dans
plus de  90  %  des  cas  [14,15].  L’anticorps  anti-neuron-speciﬁc
enolase (NSE)  et  l’anticorps  anti-alpha-1-antitrypsine  sont
positifs dans  environ  50  %  des  cas  [15].  Les  anticorps  antiré-
cepteurs hormonaux  (estrogène  et  progestérone)  marquent
certaines tumeurs  [15].  Ce  marquage  évoque  une  éventuelle
hormono-sensibilité de  la  tumeur,  et  pourrait  expliquer
sa présence  essentiellement  chez  des  jeunes  femmes  en
période d’activité  génitale.  L’immunomarquage  des  tumeurs
par le  CD56  et  le  CD10  semble  constant,  intense  et  diffus  à
l’ensemble de  la  tumeur  [15,16].
Le  tableau  clinique  est  non  spéciﬁque.  Les  circonstances
de découverte  sont  multiples  :  il  peut  s’agir  d’une  masse
abdominale palpable,  d’une  découverte  fortuite  sur  un  exa-
men  d’imagerie  ou  de  douleurs  abdominales  vagues  [16,17].
La TPPSP  entraîne,  rarement,  des  signes  de  compression
digestifs ou  biliaires  [12,13].  Elle  est,  rarement,  découverte
à l’occasion  d’une  complication  telle  qu’une  hémorra-
gie intratumorale  ou  une  rupture  intrapéritonéale.  Ces
complications peuvent  être  spontanées  ou  secondaires  à
un traumatisme  abdominal  [17,18].  Il  n’y  a  pas  de  signe
biologique spéciﬁque.  Les  douleurs  abdominales  étaient  la
circonstance de  découverte  chez  nos  trois  patientes.  Chez
une patiente,  la  symptomatologie  clinique  était  liée  à  une
hernie diaphragmatique  gauche.
Les  examens  morphologiques  permettent  de  décrire  la
lésion selon  ses  composantes  (solide,  kystique  ou  mixte),  de
préciser l’organe  d’origine,  d’étudier  les  rapports  avec  les
vaisseaux et  les  organes  de  voisinage  et  de  rechercher  des
métastases à  distances.  Un  envahissement  local  est  rapporté
dans 15  %  des  cas  [13].  Des  localisations  secondaires  ont
été rapportées  dans  5  %  des  cas  touchant  essentiellement
le foie.
La radiographie  standard  de  l’abdomen  peut  révéler  des
microcalciﬁcations périphériques  ou  en  motte  [20].  L’aspect
échographique dépend  des  contingents  prédominants  au
sein de  la  tumeur.  La  lésion  peut  être  échogène  et  homogène
ou hétérogène  avec  des  zones  kystiques  hypoéchogènes  et
des  zones  solides  échogènes  [18,20].  La  tomodensitométrie
abdominale montre  une  lésion  hétérogène  se  rehaussant
partiellement en  périphérie  [19,20].  L’imagerie  par  réso-
nance magnétique  est  l’examen  le  plus  performant.  Elle
montre des  foyers  hémorragiques  hyperintenses  en  T1
et T2,  entourés  d’une  capsule  souvent  hypo-intense  sur
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es  séquences  pondérées  en  T2  [20].  L’apport  de  l’écho-
ndoscopie est  souvent  limité  par  la  taille  importante  de
a tumeur.  Cependant,  elle  peut  mettre  en  évidence  une
ésion échogène,  hétérogène,  avec  un  halo  périphérique
ypoéchogène [19].  L’artériographie  est  rarement  réalisée.
lle peut  objectiver  une  lésion  peu  vascularisée,  associée  à
es images  d’encorbellement  des  vaisseaux  voisins  [17].
Malgré  tous  ces  examens  complémentaires,  le  diagnostic
ositif des  TPPSP  reste  difﬁcile.  Dans  notre  série,  le
iagnostic préopératoire  était  un  cystadénocarcinome  muci-
eux dans  un  cas  et  une  tumeur  stromale  dans  un  cas.
Certains  auteurs  proposent  de  réaliser  une  biopsie  per-
utanée sous  contrôle  radiologique.  Elle  permet  d’obtenir
n diagnostic  préopératoire  dans  plus  de  80  %  des  cas  [15].
ependant, la  biopsie  percutanée  est  associée  à  un  risque
on négligeable  de  dissémination  tumorale  sur  son  trajet  ce
ui  peut  aggraver  le  pronostic  de  la  tumeur  [18,19].  Aucune
e nos  patientes  n’avait  eu  une  ponction  biopsie.
Le  diagnostic  différentiel  se  pose  essentiellement  chez
’adulte avec  les  tumeurs  neuroendocrines  kystiques,  les
seudokystes et  les  tumeurs  à  cellules  acineuses  du  pan-
réas [15].  Le  pancréatoblastome  est  le  principal  diagnostic
ifférentiel chez  l’enfant  [18].  Un  interrogatoire  appro-
ondi, une  analyse  rigoureuse  des  données  radiologiques  et
urtout  le  résultat  de  l’examen  anatomopathologique  de
a pièce  opératoire  permettent  de  poser  le  diagnostic  de
PPSP.
La résection  chirurgicale  est  le  seul  traitement  curatif
es TPPSP.  Elle  consiste  en  une  exérèse  complète  de  la
umeur allant  d’une  simple  énucléation  à une  pancréatecto-
ie partielle,  voire  totale  selon  la  topographie  de  la  tumeur
17,19]. Nous  avions  réalisé  une  pancréatectomie  médiane
ans un  cas.  Il  s’agit  d’une  intervention  peu  diffusée.  Elle
eprésente une  alternative  aux  pancréatectomies  classiques
otamment la  DPC  pour  les  tumeurs  bénignes  ou  à  malignité
éduite. Elle  permet  la  conservation  de  tissu  pancréatique
ain que  n’épargneraient  pas  les  autres  pancréatectomies.
La  résection  chirurgicale  doit  être  large  en  cas
’envahissement locorégional  [15,16].  Des  résections  vei-
euses (portale  ou  mésentérique  supérieure)  ont  été
apportées avec  une  survie  prolongée  [4].  Une  carcinose
éritonéale localisée  ne  semble  pas  être  une  contre-
ndication à  la  chirurgie  et  peut  être  réséquée  [16,17].  Le
urage ganglionnaire  reste  controversé  [18].  Un  curage  gan-
lionnaire a  été  réalisé  chez  une  patiente  chez  qui  on  avait
uspecté un  cystadénocarcinome  du  pancréas.  La  résection
hirurgicale peut  être  proposée  en  cas  de  récidive  tumorale
19]. La  place  d’une  chimiothérapie  ou  d’une  radiothéra-
ie adjuvante  est  discutable  [19].  Il  en  est  de  même  pour
’hormonothérapie, utilisée  en  raison  de  la  positivité  de  cer-
aines tumeurs  aux  récepteurs  à  la  progestérone,  mais  sans
fﬁcacité réelle  [13].
Le  pronostic  des  TPPSP  est  bon.  Le  taux  de  récidive
st de  10  à  15  %  [11,15].  Des  cas  de  survie  prolongée  ont
té rapportés  même  en  présence  de  métastases  hépatiques
u péritonéales  ou  en  cas  de  chirurgie  incomplète.  Aucun
ritère anatomopathologique  ne  permet  actuellement  de
rédire la  survie  [15].  La  rupture  post-traumatique  ou  per-
pératoire peut  être  à  l’origine  d’une  carcinose  péritonéale
énéralisée et  par  la  suite  aggraver  le  pronostic  [16,21].  Une
atiente, chez  qui  nous  avions  rompu  la  capsule  tumorale,
vait présenté  une  récidive  locale  et  hépatique.
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[21] Levy P, Bougaran J, Gayet B. Carcinose péritonéale dif-8  
onclusion
a  TPPSP  est  une  tumeur  rare  à  malignité  atténuée  qui
ouche la  femme  jeune.  Son  évolution  est  lente.  Le  dia-
nostic préopératoire  est  difﬁcile.  La  résection  chirurgicale
st le  seul  traitement  curatif.  Son  pronostic  est  excellent.
éclaration d’intérêts
es  auteurs  déclarent  ne  pas  avoir  de  conﬂits  d’intérêts  en
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